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Apikale hypertrophe Kardiomyopathie
G. Saurer, W. Weihs, D. Botegal

Die apikale hypertrophe Kardiomyopathie (HCM) stellt eine in Europa und Amerika seltene Ausprägung der HCM mit guter Prognose dar. Klinisch
präsentiert sich der Patient mit Müdigkeit, Belastungsdyspnoe, Stenokardien und/oder Präsynkopen oder Synkopen. Als Komplikationen treten
Arrhythmien, insbesondere Vorhofflimmern und ventrikuläre Tachykardien, sowie apikale Myokardinfarkte auf. Das Thromboembolierisiko ist im
Rahmen der Komplikationen erhöht. Nicht selten fällt ein asymptomatischer Patient durch eine T-Negativierung im EKG auf. Mit der Echokardiographie,
insbesondere unter Miteinbeziehung der Kontrastmittelechokardiographie, steht ein leicht verfügbares, nicht invasives und in der Regel sehr sensitives
Diagnostikum zur Verfügung. Bei zusätzlichem Verdacht auf eine obstruktive koronare Herzerkrankung ist eine invasive Abklärung obligat. Wie bei
allen Formen der HCM ist auch bei der apikalen HCM das Risiko eines plötzlichen Herztodes (in erster Linie rhythmogen bedingt) erhöht. Die
Risikoabschätzung muß individuell erfolgen und basiert auf einer genauen Anamneseerhebung, der Klinik und auf Zusatzuntersuchungen. Bei erhöhtem
Risiko ist allein die Implantation eines Defibrillators effektiv. Für die symptomatische Therapie stehen Verapamil und Betablocker zur Verfügung. Zur
Prävention von Vorhofflimmern gilt Amiodarone als potentestes Mittel.

The apical hypertrophic cardiomyopathy (HCM) is a rare form of HCM in western countries. The clinical presentation includes fatigue, exertional
dyspnoe, angina and symptoms of impaired consciousness. The disease can be complicated by arrhythmias, most commonly by atrial fibrillation and
ventricular tachycardia, and by apical myocardial infarction. Especially under these conditions there exists an increasing risk for thromboembolic
events. A substantial number of asymptomatic patients only T-wave inversion in the ECG. Echocardiography is the diagnostical method of choice for
its feasibility, non-invasive approach and sensitivity, especially when using contrast agents. Cardiac catheterization is obligatory in suspected coronary
artery disease. The risk of sudden death is increased as it is in all forms of hypertrophic cardiomyopathy. The risk stratification is based on an excact
history, the clinical presentation and investigations. Patients at high risk should be offered an implantable defibrillator for its effectiveness. Verapamil
and beta-blockers are used for the symptomatic treatment of heart failure, amiodarone has proved the most potent drug in atrial fibrillation. J Kardiol
2000; 7: 156–159 .
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 Die hypertrophe Kardiomyopathie (HCM) ist eine kom-
plexe Erkrankung des Herzens, die eine starke Hetero-

genität in bezug auf Morphologie, Pathophysiologie, Kli-
nik und Genetik aufweist [1]. Heute geht man von einer
höheren Prävalenz der Erkrankung in der Gesamtbevölke-
rung aus (rund 0,2 %) als früher angenommen [2]. In rund
der Hälfte der Fälle tritt sie familiär gehäuft auf und weist
ein autosomal dominantes Vererbungsmuster auf.

Die Störung liegt auf der Ebene des Myokards. Histolo-
gisch zeigen sich eine gestörte Textur der Myokardfibrillen
und der Myozyten, intramuskuläre Narben und Verände-
rungen in den kleinen, intramuralen Arterien [1]. Makro-
skopisch findet sich ein hypertropher und nicht dilatierter
linker Ventrikel, ohne daß zugrundeliegende kardiale oder
systemische Erkrankungen vorliegen. Der Grad und die
Lokalisation der Hypertrophie sind sehr variabel, wobei
eine diffuse Hypertrophie mit Einbeziehung des Septums
und der freien Anterolateralwand am häufigsten zu sehen
ist [3, 4].

Funktionell kommt es aufgrund der verminderten
Compliance und der verlängerten Relaxation zu einer Be-
einträchtigung der frühdiastolischen Füllung des linken
Ventrikels bei erhaltener bzw. sogar hyperdynamischer
systolischer Funktion. Für die diastolische Dysfunktion dürfte
neben mehreren anderen Mechanismen auch ein abnor-
mer Koronarfluß eine wichtige Rolle spielen [5]. Die dia-
stolische Dysfunktion bestimmt pathophysiologisch neben
möglicher myokardialer Ischämien und dem Schweregrad
der subaortalen Stenose (ca. 1/4 der Patienten mit HCM)
den Verlauf der Erkrankung [6]. Maligne Rhythmusstörun-
gen oder ein Pumpversagen sind mögliche Todesursachen.
Eine kongestive Kardiomyopathie stellt das seltene Endsta-
dium der Erkrankung dar. Ein Großteil der Patienten bleibt
jedoch zeitlebens nur gering symptomatisch.

Apikale HCM

Die apikale hypertrophe Kardiomyopathie entspricht
einem in Europa und Amerika seltenen Phänotypus der
HCM. Aufmerksamkeit verursachten Berichte aus Japan
über eine Form der apikalen HCM, welche durch ein ein-
heitliches Muster mit ausgeprägter T-Negativierung über
den Brustwandableitungen (giant negative T-waves ≥ 1 mV)
und Linksventrikelhypertrophie im EKG sowie eine Pik-As-
Form der Herzhöhle in der RAO-Einstellung des Ventri-
kulogramms enddiastolisch gekennzeichnet ist [7]. Diese
einzigartige Konfiguration ist auf eine zirkumferente, auf
den Apex (i.e. unterhalb der Ebene der Papillarmuskel)
begrenzte Hypertrophie des Myokards zurückzuführen.

Außerhalb Japans sind nur wenige Fälle mit diesem ty-
pischen linksventrikulären Bild bekannt [8–10]. Häufiger
zeigt sich hier ein sehr uneinheitliches Verteilungsmuster
der Hypertrophie im distalen Teil des linken Ventrikels
[10–12]. Den vorliegenden Beschreibungen nach hat die
apikale HCM im Vergleich zu anderen Formen der HCM
einen günstigeren Verlauf [13, 14]. Generell hat sich in
den letzten Jahren in Studien an nichtselektierten Patien-
ten gezeigt, daß ein großer Teil aller HCM-Patienten mit
einer Mortalität um 1 % eine wesentlich bessere Prognose
hat als bisher angenommen [15–17]. In früheren Studien
an selektierten Patienten in kardiologischen Zentren zeigte
sich eine Mortalitätsrate von 3 bis 4 %.

Klinik

Die Klinik der apikalen HCM umfaßt das gesamte
Spektrum der Symptome der HCM, wie Müdigkeit, atypi-
sche und typische Angina pectoris, Palpitationen, Ruhe-
und Belastungsdyspnoe, Präsynkopen, Synkopen bis hin
zu plötzlichen Herztod. Eine große Anzahl an Patienten ist



157J KARDIOL 2000; 7 (4)

aber oligo- oder asymptomatisch. Eine Komplikation stellt
eine medioventrikuläre Obstruktion mit apikaler Seque-
stration bedingt durch einen apikalen Infarkt oder andere
Asynergien dar, wobei die Obstruktion durch die proxima-
len Anteile des hypertrophierten Apex hervorgerufen wird.
Daraus resultiert ein paradoxer frühdiastolischer Fluß vom
Apex zur Herzbasis [18, 19]. Dieses Erscheinungsbild ist
mit einem erhöhten Risiko für thromboembolische Ereig-
nisse und ventrikuläre Arrhythmien verbunden [20].

Die klinisch-physikalische Untersuchung zeigt keine
spezifischen Veränderungen.

EKG
Im 12-Ableitungs-EKG ist die T-Negativierung wegwei-

send (Abb. 1). Diese kann nahezu alle Ableitungen betreffen,
am häufigsten jedoch findet man sie linkspräkordial. Selten
fehlen sie überhaupt [12]. Die in den japanischen Fällen typi-
sche massive T-Negativierung ist für die nichtjapanische
Form nicht obligat. Die meisten Patienten weisen eine nur
mäßige T-Negativierung auf, die jedoch im Alter zunehmen
kann [10]. Eine eindeutige Korrelation zwischen dem Aus-
maß der T-Negativität und dem der Hypertrophie im Echo
fand sich nicht [9, 12]. Die Endstreckenveränderungen kön-
nen zur Fehldiagnose einer KHK führen.

Weitere EKG-Veränderungen sind Zeichen einer Links-
ventrikelhypertrophie, Q-Zacken fehlen zumeist. Beim Fa-
milienscreening kann das EKG bei fehlenden echokardio-
graphischen Veränderungen erste Hinweise auf eine HCM
liefern [21].

Rhythmologie
In Folge des erhöhten enddiastolischen Drucks und der

damit verbundenen Vorhofdilatation kann es zu einer Vor-
hofflimmerarrhythmie kommen. Die dabei fehlende Vor-
hofsystole führt insbesondere bei tachykarder Überleitung
zur Aggravation der diastolischen Dysfunktion und bewirkt
häufig eine kardiale Dekompensation. Zusätzlich besteht
ein erhöhtes Risiko für systemische thromboembolische Er-
eignisse.

Potentiell letal ist das Auftreten von ventrikulären Ar-
rhythmien. Diese sind insbesondere bei apikalem Aneu-
rysma beschrieben [10]. Auch supraventrikuläre Arrhythmi-
en und Bradyarrhythmien können zu Synkopen oder zum
Herzstillstand führen [22].

Echo
Die Methode der Wahl in der Diagnostik der apikalen

HCM stellt die Echokardiographie dar, wenn auch mit Ein-
schränkungen. Während die klassische asymmetrische
Septumhypertrophie (ASH) im Regelfall ohne Probleme
von parasternal einstellbar ist, entgeht die apikale Hyper-
trophie bei dieser Beschallung zumeist dem Untersucher,
es sei denn, sie ist diffuser und reicht weiter nach basal
[12, 23]. Die beste Anlotung erreicht man von apikal. Zu
achten ist auf einen möglichst an der Herzspitze positio-
nierten Schallkopf, da die Gefahr einer Verkürzung mit
Unterschätzung oder gar Nichterkennen einer Hypertro-
phie so reduziert wird.

Läßt sich das Endokard des distalen Ventrikels schlecht
abgrenzen, kann der Apex als akinetisch oder dyskinetisch
imponieren und so zur Fehldiagnose einer regionalen
Wandbewegungsstörung führen. In diesem Fall empfiehlt
sich die Verwendung des Farbdopplers oder eines lungen-
gängigen Kontrastmittels zur Definierung des Ventrikel-
lumens (Abb. 2).

Abbildung 1: Im 12-Ableitungs-EKG finden sich ausgeprägte symmetri-
sche T-Negativierungen in den Ableitungen I, II, aVL sowie in sämtlichen
Brustwandableitungen.

Abbildung 2: Apikaler Vierkammerblick im transthorakalen Echo-
kardiogramm. In der herkömmlichen Studie (2A) läßt sich das Endokard
v. a. im Bereich der Herzspitze nicht optimal darstellen. Nach Applikati-
on eines lungengängigen Kontrasmittels (Laevovist®, Schering) (2B) zei-
gen sich die hypertrophierten Segmente im apikalen Bereich (Pfeile) deut-
lich.
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Eine Alternative bei dringendem Verdacht auf eine api-
kale HCM und unklarem transthorakalem Befund bietet
das transoesophageale Echo. Bei transgastrischer Position
mit einer multiplanen Sonde können alle Abschnitte des
distalen Ventrikels einschließlich der Papillarmuskel und
der Apex eingesehen werden [23].

Häufig kommt es zu einer Dilatation der Vorhöfe, ins-
besondere bei Vorhofflimmern, sowie gelegentlich zu In-
suffizienzen im Bereich der AV-Klappen.

Die diastolische Dysfunktion wird mit Hilfe des trans-
mitralen Flußmusters erfaßt. Dabei zeigt sich als Ausdruck
einer verminderten frühdiastolischen Füllung eine kleine E-
Welle mit einem verlängerten EF-Slope und eine hohe A-
Welle aufgrund der verstärkten Beteiligung der Vorhof-
kontraktion. Im fortgeschrittenen Stadium der Erkrankung
mit erhöhten Füllungsdrücken kommt es zur Pseudono-
rmalisation bzw. zu einem restriktiven Flußmuster.

MRI
Die Kernspintomographie stellt ein weiteres wertvolles

bildgebendes Verfahren zur Darstellung der apikalen HCM
dar [24]. Dabei zeigt sich eine gute Übereinstimmung mit
der 2-D-Echokardiographie [10].

Angio
Angiographisch zeigt sich ein im Bereich des Apex

hypertrophierter und hyperdynamer linker Ventrikel. Bei
ausgeprägter konzentrischer apikaler Hypertrophie wie
beim japanischen Typ findet sich zusätzlich eine Pik-As-
Form in der RAO-Projektion [7]. Hämodynamisch wirksa-
me Gradienten über dem Ausflußtrakt werden nicht gemes-
sen. Gradienten können jedoch im Bereich der medio-
ventrikulären Obstruktion auftreten [25]. Der linksven-
trikuläre enddiastolische Druck ist erhöht.

Risikostratifizierung
Die Risikostratifizierung der Patienten mit HCM in Hin-

blick auf einen plötzlichen Herztod ist aus mehreren
Gründen schwierig. Zum einen ist dies auf die Komplexität
und Heterogenität der Erkrankung zurückzuführen, die
eine individuelle Prognoseabschätzung erschwert (geson-
derte Daten in Hinblick auf die apikale HCM liegen nicht
vor). Zum anderen gibt es keinen singulären Test, der als
verläßlicher Risikoprädiktor heranzuziehen wäre. Weiters
sind viele der häufig jungen Patienten bis zur fatalen Ar-
rhythmie klinisch unauffällig. Übereinstimmung besteht
aber, daß es ein Hochrisikopatientenkollektiv gibt. Dazu
zählen Patienten mit folgender Anamnese oder Befunden:

• Rezidivierende Synkopen
• Überlebende eines Herzstillstandes
• Anhaltende ventrikuläre Tachykardien (spontan)
• Symptomatische, nichtanhaltende ventrikuläre Tachy-

kardien
• Ischämiereaktionen mit damit verbundener Hypoten-

sion
• Positive Familienanamnese bezüglich plötzlichem Herz-

tod kombiniert mit einer Hochrisikomutation (z. B. an
den schweren Ketten der Beta-Myosinfilamenten)

• Eingeschränkte linksventrikuläre Pumpfunktion [26–30].

Im Gegensatz dazu scheinen asymptomatische Patienten,
auch solche mit kurzen, nichtanhaltenden ventrikulären Ta-
chykardien, ältere Patienten und solche mit unauffälligen
Belastungstests eine gute Prognose zu haben [26, 31–34].

Therapie
Asymptomatische Patienten im Sinusrhythmus bedür-

fen keiner Therapie.

In der medikamentösen Therapie symptomatischer Pa-
tienten stehen Kalziumantagonisten vom Verapamiltyp oder
Betablocker zur Verfügung. Beide können sowohl zu einer
Abnahme der Symptomatik als auch zu einer Steigerung
der Leistungsfähigkeit führen, indem sie die diastolische
Funktion verbessern und antiischämisch wirken. Welche
der beiden Substanzen für den einzelnen zu bevorzugen
ist, bedarf zumeist einer individuellen Austestung [26]. Es
gibt jedoch Berichte über ein schlechtes Ansprechen auf
Verapamil [10]. Weiters findet sich in der Literatur kein
Hinweis, daß Verapamil oder Betablocker vor dem plötzli-
chen Herztod schützen [35].

Eine apikale Myektomie bei schwer symptomatischen
Patienten, bei denen es postoperativ zu einer Besserung
der Klinik und einer Abnahme des enddiastolischen
linksventrikulären Druckes kam, stellt eine mögliche the-
rapeutische Option für eine Patientengruppe mit sehr
schlechter Prognose für die Zukunft dar. Bisher liegen
dazu jedoch noch keine evaluierten wissenschaftlichen
Daten vor.

Stellt Amiodaron die effektivste Möglichkeit zur Präven-
tion von Rezidiven von paroxysmalem Vorhofflimmern dar,
gelten Betablocker und Verapamil als Mittel der Wahl zur
Herzfrequenzkontrolle bei chronischem Vorhofflimmern. In
seltenen Fällen ist eine Ablation des AV-Knotens mit gleich-
zeitiger Implantation eines Schrittmachers notwendig.

Eine orale Antikoagulation ist sowohl bei paroxys-
malem als auch bei chronischem Vorhofflimmern indi-
ziert. Zur Prävention eines plötzlichen, rhythmogen be-
dingten Herztodes stellt der implantierbare Defibrillator
bei Hochrisikopatienten (vor allem beim Vorliegen mehre-
rer Risikofaktoren) die therapeutische Strategie der Wahl
dar [36, 37].
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